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______________________ Резюме __________________________________________________________________________ 
В статье рассмотрены основные сведения о редкой аутоиммунной патологии нервной 
системы – нейрооптикомиелите, или болезни Девика. Приведены краткие исторические све-
дения об этом заболевании, а также эпидемиологические и демографические данные о нем. 
Рассмотрены современные взгляды на основные звенья патогенеза и, в частности, роль по-
ражения гематоэнцефалического барьера в возникновении клинической картины. Подробно 
рассмотрены клинические проявления болезни, критерии диагностики, рассмотрены измене-
ния этих критериев и изменения взглядов на сущность заболевания ввиду открытия ключевых 
патогенетических механизмов. В статье приведена информация о современных методах диа-
гностики нейрооптикомиелита и о характерных признаках этого заболевания, которые выяв-
ляются при использовании этих методов. Рассмотрены вопросы подхода к лечению болезни 
Девика. 
Ключевые слова: нейрооптикомиелит, аквапорин-4, антитела, поперечный миелит, неврит 
зрительного нерва, ритуксимаб.
______________________ Abstract __________________________________________________________________________ 
The article describes the basic information about a rare autoimmune pathology of the nervous 
system – neuromyelitis optica, or Devic disease. Brief historical information about the disease, as 
well as epidemiological and demographic data about it are given. The modern views on the main 
stages of pathogenesis and, in particular, the role of the blood-brain barrier in the emergence of the 
clinical picture are considered. The clinical manifestations of the disease, the diagnostic criteria are 
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  ВВЕДЕНИЕ
Нейрооптикомиелит (НОМ), или болезнь Девика, – это аутоиммун-
ное заболевание, которое преимущественно характеризуется разви-
тием неврита зрительного нерва (НЗН) и поперечного миелита (ПМ). 
Взгляды на место этого заболевания в классификации нервных болез-
ней были противоречивыми: часть ученых придерживалась мнения, со-
гласно которому болезнь Девика является особым видом рассеянного 
склероза (РС) со специфической локализацией очагов поражения бело-
го вещества, другая часть считала эту патологию одной из форм острого 
рассеянного энцефаломиелита (ОРЭМ) [1], а некоторые клиницисты и 
ученые считали НОМ отдельной нозологической единицей в системе 
нервных болезней [2]. Однако после того, как было обнаружено, что у 
подавляющего числа пациентов с НОМ выявляются антитела к аквапо-
рину-4 (АП4), или АП4-IgG, взгляды на место этой патологии в классифи-
кации кардинально изменились.
Исторические данные
Первое описание пациента с потерей зрения и признаками пора-
жения спинного мозга было сделано французским врачом и анатомом 
Antoine Portal в XIX  в. В  1870  г. английский врач Clifford Allbutt обна-
ружил связь между потерей зрения и поражением спинного мозга. 
В  1894  г. французский невролог Eugene Devic впервые использовал 
термин neuromyelitis optica. Вместе со своим учеником Fernand Gault, он 
описал клинический синдром, характеризующийся оптическим неври-
том и острым поперечным миелитом [3–5].
В большинстве первых отчетов НОМ описывался как монофазное 
заболевание, однако в некоторых сообщениях были сведения о пациен-
тах с рецидивирующим течением заболевания (описания Beck в 1927 г. 
и McAlpine в 1938 г.) [3]. В 2004 г. Lennon и Wingerchuk обнаружили ней-
рооптикомиелит-асоциированный IgG (NMO-IgG), который является 
маркером, отличающим НОМ от РС [6]. Через год Lennon и его коллеги 
обнаружили, что NMO-IgG избирательно связывается с водным каналом 
аквапорина-4 [7].
Эпидемиология
Изучение заболеваемости и распространенности НОМ представ-
ляет собой сложную задачу из-за того, что на протяжении многих лет 
болезнь Девика рассматривалась как одна из форм РС, а «зрительные» 
и «спинальные» проявления рассматривались как часть клинической 
reviewed in detail, changes in these criteria and changes in attitudes to the nature of the disease 
due to the discovery of key pathogenetic mechanisms are demonstrated. The article provides 
information on modern methods of diagnosis of neuromyelitis optica and on the characteristic 
features of this disease that can be detected using these methods. The issues of approach to the 
treatment of Devic disease are reviewed. 
Keywords: neuromyelitis optica, aquaporin-4, antibodies, transverse myelitis, optic neuritis, 
rituximab.
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картины РС и многие пациенты с проявлениями НЗН и миелита даже 
без проявлений очагового поражения головного мозга по данным ней-
ровизуализации проходили лечение как пациенты с РС  [8]. Случаи за-
болевания НОМ зарегистрированы по всему миру, однако наблюдается 
более высокая его распространенность в странах Азии [9]. Существует 
лишь несколько популяционных исследований, посвященных рас-
пространенности и заболеваемости НОМ, проведенных в некоторых 
странах Европы, Южной Америки и Азии. Так, согласно исследованию, 
проведенному в 2011 г. в Дании, заболеваемость НОМ составила 0,4 на 
100 000 населения, а распространенность – 4,4 на 100 000 [10]. Иссле-
дования в других странах показывают следующие показатели распро-
страненности: 0,5 на 100 000 – в Кубинской Республике, 1,0 на 100 000 – в 
Мексике, 1,4–2,8 на 100 000 – в США [9].
НОМ более распространен среди лиц женского пола. Согласно дан-
ным клиники Майо (Mayo Clinic), соотношение заболеваемости женщин 
и мужчин 2,5 к 1 [8]. Средний возраст начала заболевания выше по срав-
нению с РС и составляет 35–45 лет [3].
Патогенез
В настоящее время с учетом патоморфологических изменений нерв-
ной ткани при НОМ это заболевание относят к группе астроцитопатий 
с вторичной демиелинизацией, в противоположность РС, который счи-
тается первично демиелинизирующим заболеванием. На  основании 
многочисленных исследований предложена патогенетическая модель, 
ключевая роль в которой отводится АП4-IgG. Так, в одном из исследо-
ваний, ученым удалось индуцировать типичное для НОМ поражение 
нервной системы у мышей путем введения иммуноглобулина из сыво-
ротки крови серопозитивного по АП4-IgG пациента в головной мозг 
животных [11]. Через неделю после введения в нервной ткани мышей 
наблюдались характерные для НОМ патогистологические находки. Зна-
чимость АП4-IgG в патогенезе заболевания была подтверждена также и 
в исследованиях с участием людей. Так, в двух из них было показано, что 
пациенты с более высоким уровнем титра АП4-IgG имеют больший объ-
ем поражения спинного мозга (по данным МРТ) и бóльшую активность 
болезни по сравнению с пациентами с более низким уровнем титра 
этих антител [12, 13]. Также было обнаружено, что пациенты с высоким 
уровнем титра этого иммуноглобулина имеют повышенный риск разви-
тия полной потери зрения и образования крупных очагов поражения 
головного мозга (по данным радиологического исследования) [13]. Учи-
тывая данные этих и других исследований, в настоящее время рассма-
тривается схема патогенеза НОМ, согласно которой АП4-IgG, который 
циркулирует в плазме крови, проникает через поврежденный гемато-
энцефалический барьер (ГЭБ) и связывается с ионными каналами, рас-
положенными на отростках астроцитов, что вызывает такие процессы, 
как комплемент-опосредованное повреждение, лейкоцитарную ин-
фильтрацию, что приводит к некрозу астроцитов [11, 13–16].
Это, в свою очередь, ведет к вторичному повреждению и смерти 
олигодендроцитов и, как следствие, вторичной демиелинизации, что в 
конце концов приводит к некрозу нейронов, т. е. к нейродегенерации.
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Исследования, посвященные вопросу места синтеза АП4-IgG, свиде-
тельствуют о том, что эти антитела, вероятно, образуются на периферии, 
а затем проникают в ЦНС через поврежденный ГЭБ [15, 17].
Важно, что у некоторых людей без клинических проявлений болезни 
АП4-IgG можно обнаружить в сыворотке крови в течение длительного 
времени до появления симптомов заболевания [15]. Из этого вытекает 
важный вывод о том, что существует дополнительный фактор, который 
повышает проницаемость ГЭБ. С учетом описанных случаев, когда воз-
никновению НОМ предшествовала перенесенная вирусная инфекция 
или вакцинация, в качестве претендентов на роль таких факторов рас-
сматриваются инфекционные агенты [3, 18].
Однако следует отметить, что в некоторых исследованиях было об-
наружено, что при высокой концентрации АП4-IgG и его длительной 
экспозиции это может привести к повреждению ГЭБ [19, 20].
Недавнее исследование, в котором изучалась роль проницаемости 
ГЭБ у пациентов с НОМ, показало, что повышенная проницаемость ГЭБ 
гораздо чаще встречается среди пациентов с тяжелым течением и вы-
сокой активностью заболевания и ассоциирована с массивными пора-
жениями спинного мозга, в связи с чем было сделано предположение о 
том, что повышенная проницаемость ГЭБ может быть маркером тяжести 
течения и высокой активности болезни. Также была выявлена достовер-
ная корреляция между высокими титрами АП4-IgG в ликворе и уровнем 
проницаемости ГЭБ [21]. Таким образом, исследование ликвора на вы-
явление АП4-IgG и определение его титра может быть маркером повы-
шенной проницаемости ГЭБ, а следовательно, и маркером тяжести те-
чения и активности НОМ.
Клинические проявления и течение заболевания
НОМ может протекать в виде монофазного и рецидивирующего за-
болевания. Однако в большем количестве случаев (80–90%) болезнь 
имеет рецидивирующее течение с непредсказуемым интервалом обо-
стрений. Согласно наблюдениям за 71  пациентом с НОМ в клинике 
Майо второе обострение возникло в течение первого года после нача-
ла заболевания у 60% пациентов, а в течение первых 3 лет обострения 
пережили 90% пациентов [3]. Типичными проявлениями НОМ являются 
острый ПМ и/или одно- или двусторонний НЗН. Диагноз НОМ следует 
рассмотреть у пациентов с первым эпизодом тяжелого НЗН или с по-
вторными атаками изолированного НЗН, в особенности если на МРТ 
головного мозга отсутствуют типичные признаки демиелинизирующе-
го процесса, характерного для РС. НЗН, то есть воспаление зрительно-
го нерва, характеризуется значительным снижением остроты зрения и 
болью в области глазного яблока, которая усиливается при движениях 
глазных яблок. По сравнению с РС, НЗН при НОМ носит более тяжелое 
течение, для него более характерно одновременное двустороннее по-
ражение зрительных нервов или более быстрое поражение другого 
зрительного нерва при одностороннем начале [22]. ПМ при НОМ харак-
теризуется продольным распространением (не менее чем на 3 сегмента 
спинного мозга) с симметричным двусторонним поражением моторных 
и сенсорных проводящих путей [8], в то время как очаги поражения 
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спинного мозга при РС менее распространены в продольном направ-
лении (2 или меньше сегментов), односторонние с тенденцией к пери-
ферийной локализации, что обусловливает асимметричные и менее 
выраженные клинические проявления [23]. ПМ при НОМ обычно прояв-
ляется глубокими пара- или тетрапарезами, дисфункцией мочеиспуска-
ния и нарушениями чувствительности ниже уровня очага поражения 
спинного мозга [22]; также типичными проявлениями, возникающими 
в 35% случаев ПМ при НОМ, являются симптом Лермитта и тонические 
судороги мышц [24]; в 33%  случаев ПМ при НОМ сопровождается бо-
левым синдромом с иррадиацией по корешковому типу, что также не 
характерно для РС [25]. Однако открытие АП4-IgG, дальнейшее расши-
рение диагностических критериев НОМ и введение термина «спектр 
оптикомиелит-ассоциированных расстройств» (СОАР) также расшири-
ло представление о разнообразии клинической картины НОМ. Одними 
из таких проявлений являются синдромы поражения ствола головного 
мозга. Симптомокомплекс поражения area postrema включает в себя 
неконтролируемую икоту, тошноту и/или рвоту. На МРТ таких пациен-
тов выявляются очаги поражения в дорзальной части продолговатого 
мозга (в области area postrema), однако стоит отметить, что подобные 
радиологические проявления обнаруживаются лишь у малого количе-
ства пациентов с синдромом area postrema [26, 27]. Согласно данным 
мультицентрового международного исследования с участием 258  па-
циентов с НОМ было установлено, что признаки поражения ствола го-
ловного мозга встречались у 31% обследованных. Эти признаки появ-
лялись вместе с первыми проявлениями заболевания или на ранних его 
стадиях. Наиболее частыми симптомами были рвота (33%), икота (22%), 
глазодвигательные расстройства (20%) и повышенное потоотделение 
(12%). Среди других симптомов поражения ствола были снижение слу-
ха, головокружение, вестибулярная атаксия, паралич лицевого нерва и 
тригеминальная невралгия [27].
Критерии диагностики НОМ и СОАР
Диагностические критерии НОМ претерпевали изменения в про-
цессе изучения природы этого заболевания. Существенные перемены 
были связаны с открытием антител к АП-4.
Так, например, согласно критериям 1999 г. для установления диагно-
за НОМ было необходимо наличие всех основных критериев и одного 
большого дополнительного критерия или всех основных и двух малых 
дополнительных критериев (табл. 1).
Однако в 2006 г. Wingerchuk и соавт. был осуществлен пересмотр 
критериев диагностики. Так, согласно этому пересмотру, для установле-
ния диагноза НОМ теперь необходимо присутствие основных и хотя бы 
двух из трех дополнительных критериев (табл. 2). Считается, что чувстви-
тельность этих критериев достигает 99%, а специфичность – 90% [28].
Однако дальнейшие открытия в сфере иммунопатогенеза этого за-
болевания, а также некоторые клинические и радиологические находки 
обусловили необходимость введения термина «СОАР», который являет-
ся более широким, чем НОМ, и включает в себя формы НОМ, при кото-
рых в крови пациентов присутствуют АП4-IgG – так называемый серо-
положительный СОАР (СОАР АП4-IgG«+»), а также формы, при которых 
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выявляются клинические или радиологические признаки НОМ, но без 
присутствия в сыворотке крови АП4-IgG – серонегативный СОАР (СОАР 
АП4-IgG«–» [4]. Поэтому в 2015 г. Международной группой по диагности-
ке НОМ (International Panel for NMO Diagnosis, IPND), которая состояла 
из 18 экспертов 9 стран, на основании анализа источников литературы 
с 1946 по 2014 г. были разработаны и опубликованы «Единые междуна-
родные диагностические критерии для СОАР» [26]. Согласно этим кри-
териям СОАР АП4-IgG«+» может быть диагностирован при следующих 
условиях:
1) присутствует хотя бы один из шести основных синдромов СОАР 
(табл. 3);
2) сероположительный статус по антителам к АП-4;
3) любой другой альтернативный диагноз должен быть исключен.
СОАР АП4-IgG«–» может быть установлен у серонегативного пациен-
та по АП4-IgG или когда у пациента с неопределенным АП4-IgG статусом 
присутствует один или более из шести ядерных синдромов и выполня-
ются все следующие условия:
  хотя бы один из ядерных синдромов должен быть типичным для 
НОМ (НЗН, ПМ с продольным распространением, синдром area 
postrema);
  клинически доказана диссеминация в пространстве (два или более 
ядерных синдрома) с радиологическими характеристиками, спе-
цифическими для каждого синдрома [26].
Таблица 1
Критерии диагностики НОМ 1999 г.
Основные
Дополнительные
Большие Малые
Оптический неврит
Отсутствие изменений на МРТ головного 
мозга в начале заболевания (нормальная 
МРТ или изменения, которые НЕ соответ-
ствуют критериям рассеянного склероза)
Двусторонний оптический неврит
Острый миелит
Очаг поражения на МРТ спинного мозга в 
T2-взвешенном режиме, которое охваты-
вает ≥3 сегмента спинного мозга
Тяжелый оптический неврит со 
снижением остроты зрения до 0,1 
(или 20/200 по таблице Снеллена) 
в одном глазу
Отсутствие клини-
ческих признаков 
заболевания за 
пределами зри-
тельных нервов и 
спинного мозга
Плеоцитоз в ликворе (≥50 белых клеток/
мм3 или ≥5 нейтрофилов/мм3
Глубокий, стойкий парез (≤2 бал-
ла) хотя бы в одной конечности, 
возникновение которого связано 
с рецидивом
Таблица 2
Диагностические критерии НОМ 2006 г. по Wingerchuk и соавт.
Основные критерии Дополнительные критерии
Оптический неврит Отсутствие изменений на МРТ головного мозга в начале заболевания
Острый миелит Очаг поражения на МРТ спинного мозга в T2-взвешенном режиме, кото-рое охватывает ≥3 сегмента спинного мозга
Наличие АП4-IgG в сыворотке крови
Обзоры и лекции
66 "Neurology and Neurosurgery. Eastern Europe", 2019, volume 9, № 1
Также следует отметить, что согласно этим критериям, диагноз 
СОАР может быть установлен только в случае, когда пациент перенес 
хотя бы одну атаку заболевания, которая сопровождалась характер-
ными симптомами. Асимптоматическое носительство АП4-IgG или бес-
симптомные радиологические находки на МРТ не являются основани-
ем для установления диагноза [29]. Следует заметить, что не существует 
каких-либо симптомов, которые бы исключали диагноз СОАР, однако 
существуют некоторые клинические черты, выявление которых долж-
но побуждать к поиску альтернативного диагноза (так называемые 
красные флажки):
  постоянно прогрессирующее течение заболевания без релапсов;
  нетипичная продолжительность атаки (менее 4 дней или более 4 не-
дель);
  частичный ПМ;
  наличие олигоклональных антител в ликворе;
  наличие саркоидоза, злокачественных новообразований или хро-
нических инфекций (например, ВИЧ-инфекции);
  некоторые МРТ-характеристики («пальцы Доусона», кортикальные 
очаги, поражения периферической части спинного мозга или про-
дольные очаги в спинном мозге протяженностью менее 3  сегмен-
тов) [26].
Диагностика
Важную роль в диагностике СОАР имеет лабораторное исследова-
ние, центральная роль в котором принадлежит выявлению АП4-IgG [30]. 
Такой подход является обоснованным, ведь большинство пациентов с 
данной группой заболеваний является АП4-IgG положительными (68–
91%); этот метод является высокочувствительным (73%) и специфиче-
ским (91%) по отношению к НОМ [31–33]. Известно, что концентрация 
этих антител в плазме крови в 500  раз превышает их концентрацию в 
ЦСЖ [7, 13, 14] а также то, что АП4-IgG оказываются в сыворотке как во 
время обострений заболевания, так и в период ремиссии. Это позволяет 
сделать следующий вывод: циркуляции антител в крови недостаточно 
для клинической манифестации, а их формирование происходит на пе-
риферии [19]. Уровень АП4-IgG в сыворотке крови также является мар-
кером для мониторинга активности болезни и одновременно является 
Таблица 3
Перечень основных (ядерных) синдромов, характерных для СОАР в соответствии с 
Международными диагностическими консенсусными критериями СОАР 2015 г.
Более характерны (типичны для НОМ) Менее характерны
Оптический неврит Синдромы поражения ствола головного мозга
Острый поперечный миелит
Симптоматическая нарколепсия или острый диэнцефаль-
ный синдром с типичным для СОАР поражением диэнце-
фальной области на МРТ головного мозга
Синдром area postrema Симптомы поражения большого мозга с типичными для СОАР поражениями головного мозга на МРТ
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показателем эффективности лечения. Выявлена связь между уровнем 
этих антител и активностью НОМ, а также показано, что их уровень сни-
жается при использовании в качестве лечения ритуксимаба, азатиопри-
на и циклофосфамида [12, 13, 34]. Риск рецидива возрастает, когда сыво-
роточный уровень АП4-IgG быстро (~20% за неделю) или значительно 
(до ~290%) поднимается незадолго до возникновения симптоматики 
НОМ, однако определенного порогового значения для запуска рециди-
ва не существует. Отмечается также корреляция между титрами АП4-IgG 
в сыворотке крови и объемом поражения спинного мозга на МРТ: у паци-
ентов с низким уровнем этих антител выявляются небольшие (от одного 
до двух сегментов) очаги в спинном мозге [12, 13].
Для серонегативных пациентов были предложены дополнительные 
диагностические маркеры, такие как АП4-IgG и антитела к миелин-оли-
годендроглиоцитарному гликопротеину (MOG), которые были обнару-
жены в 10–25% случаев [35–38].
Роль общего исследования ЦСЖ достаточно ограничена, поскольку 
плеоцитоз (>50 лейкоцитов/мкл), наличие нейтрофилов или эозино-
филов (>5/мкл), гиперпротеинорахия и отсутствие олигоклональных 
IgG-полос могут учитываться только как вспомогательные критерии. 
В качестве еще одного дополнительного биомаркера СОАР был выде-
лен кислый глиальный фибриллярный белок (glial fibrillary acidic protein) 
ликвора, который является специфическим показателем повреждения 
олигодендроцитов [39, 40].
Нейровизуализация. Очаги поражения, которые визуализируют-
ся при МРТ-диагностике, в большинстве случаев локализуются в ме-
сте средоточия структур ЦНС с высоким содержанием АП4-IgG. Ранее 
отсутствие патологических изменений на МРТ головного мозга рас-
сматривалось как один из критериев диагностики НОМ [28], однако 
сейчас выявлено, что в 60% случаев выявляются асимптомные очаги в 
белом веществе головного мозга, 16% из которых соответствуют МРТ-
критериям Баркофа [41–43].
Типичными для СОАР радиологическими находками являются сле-
дующие:
  наличие небольших по размеру билатеральных Т2-гиперинтен-
сивных очагов, локализованных в дорсальных отделах продолго-
ватого мозга (особенно с захватом area postrema), которые иногда 
распространяются в верхнюю часть шейного отдела спинного моз-
га; в периэпендимальной поверхности IV желудочка в стволе мозга/
мозжечке; в гипоталамусе, таламусе или в периэпендимальных по-
верхностях III желудочка; большие сливные одно- или двусторонние 
очаги, расположенные в подкорковых отделах или глубоко в белом 
веществе; длинные (1/2 и более длины мозолистого тела), диффуз-
ные, гетерогенные или с признаками отека очаги в мозолистом теле; 
длинные непрерывные очаги в кортикоспинальных трактах, одно- 
или двусторонние очаги с вовлечением внутренней капсулы и но-
жек мозга; большие периэпендимальные очаги в головном мозге, 
которые часто накапливают контрастное вещество;
  острое поражение спинного мозга в виде ПМ с продольным рас-
пространением: очаги патологического сигнала на сагиттальных 
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изображениях в Т2-взвешенном режиме, распространяющегося по 
длине на 3 и более смежных сегмента; преимущественное пораже-
ние центральных отделов спинного мозга (более 70% площади очага 
расположено в пределах серого вещества);
  хроническое поражение спинного мозга: продольно распростра-
ненная, четко ограниченная зона атрофии спинного мозга, которая 
распространяется на 3 или более полных смежных сегмента спин-
ного мозга без изменения сигнала в Т2-взвешенном режиме или с 
диффузным или локальным изменением сигнала в Т2-взвешенном 
режиме в зоне атрофии;
  поражение зрительного нерва: одно- или двустороннее повышение 
сигнала в Т2-взвешенном режиме или накопление контрастного 
вещества на Т1-взвешенных изображениях зрительного нерва или 
хиазмы; характерно также распространение очага более чем на 
половину расстояния от орбиты до хиазмы и вовлечение задних 
отделов нерва или хиазмы [26]. Именно у этих 16% пациентов сле-
дует обращать особое внимание на расположение и распростра-
ненность очагов поражения головного мозга. Например, при СОАР 
значительно чаще, чем при РС, наблюдаются большие сливные и 
длинные очаги с признаками отека, очаги в мозолистом теле; так-
же отличается типичная локализация поражений (при СОАР – дор-
сальные отделы продолговатого мозга (особенно в области area 
postrema), диэнцефальная область, глубинные отделы полушарий 
мозга, что не характерно для РС) [42, 44, 45]. Однако вышеописанные 
нейровизуализационные характеристики выявляются не всегда, в 
особенности в начале заболевания. В таких случаях часто сталкива-
ются с не до конца сформированным укороченным (менее 3 сегмен-
тов) или фрагментированным очагом в спинном мозге [17, 46]. Также 
сливные очаги при РС могут имитировать ПМ [26]. Исходя из этого, 
нейровизуализационное исследование рекомендуется выполнять в 
двух плоскостях – сагиттальной и аксиальной – с целью определе-
ния протяженности очагов, а также помнить о дифференциальной 
диагностике этих поражений с другими процессами в спинном мозге 
(инфекционными, гранулематозными, неопластическими и паранео- 
пластическими поражениями, острым рассеянным энцефаломиели-
том, инфарктом спинного мозга, артериовенозной фистулой) [26].
Принципы лечения
Подход к терапии включает в себя два основных направления: ле-
чение обострения и лечение, направленное на профилактику его воз-
никновения [30].
Целью терапии обострения является снижение тяжести его течения 
и его длительности. Для этого используются высокие дозы глюкокор-
тикостероидов (ГКС) по схеме пульс-терапии: обычно это внутривен-
ное капельное введение метилпреднизолона в дозе не менее 1000 мг 
в сутки в течение 3–5 суток. При отсутствии положительного эффекта 
возможно проведение плазмафереза, который выполняется в течение 
5 дней. Согласно некоторым исследованиям целесообразно сочетание 
плазмафереза и пульс-терапии ГКС. Особенно актуальна такая схема 
для пациентов с положительной реакцией на применение плазмафе-
реза в анамнезе. Согласно данным исследований у 65%  пациентов, 
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получающих двойную терапию, наблюдается более стабильное тече-
ние после рецидива по сравнению с 35% пациентов, получавших толь-
ко ГКС [47, 48].
Поддерживающая терапия при НОМ должна включать в себя при-
менение иммуносупрессивной терапии, чаще всего это ритуксимаб, ми-
кофенолат мофетил и азатиоприн, но также может быть митоксантрон, 
метотрексат и циклофосфамид [49].
Считается, что ритуксимаб дает возможность снизить ежегодное ко-
личество рецидивов у 50%  пациентов, которые получают это лечение 
[50, 51]. Это препарат, который относится к группе рекомбинантных 
гуманизированных моноклональных антител к В-лимфоцитам, экспрес-
сирующих на поверхности своей мембраны белок CD20. Ритуксимаб 
приводит к глубокому истощению В-клеток, предотвращает развитие 
каскадной реакции иммунного ответа. Считается, что ритуксимаб сни-
жает частоту и тяжесть обострений НОМ, а следовательно, снижает темп 
кумуляции неврологического дефицита, которая неизбежно наблюдает-
ся как следствие релапсов [52].
Следует отметить, что терапия ритуксимабом не избавляет пациента 
от обострений. Это связано с тем, что плазмобласты не экспрессируют 
антиген CD20 и не истощаются после лечения ритуксимабом, они могут 
быть распознаны с использованием маркера поверхностного антигена 
CD19. Именно устойчивость плазмобластов, продуцирующих АП4-IgG, 
может обнаружить некоторую неоднозначность ответа на терапию при 
использовании ритуксимаба [53].
Однако применение этого препарата показывает высокую эффек-
тивность, обеспечивая большому числу пациентов многолетнюю ре-
миссию. Так, в исследовании, начатом в 2013 г., из 30 пациентов, полу-
чавших ритуксимаб в качестве поддерживающей терапии НОМ, у 60% 
не наблюдается рецидивов в течение 5  лет. В  исследовании 2011  г. у 
28  пациентов из 30 наблюдалось уменьшение количества обострений 
на 88%, а 70% из этих 30 пациентов не сталкивались с рецидивами в те-
чение 24 месяцев.
Для терапии НОМ используются также тоцилизумаб и экулизумаб. 
Тоцилизумаб является препаратом из группы моноклональных антител, 
чье действие направлено против рецепторов IL-6, а также на сокраще-
ние срока жизни плазмобластов. При его применении наблюдается сни-
жение титра АП4-IgG, что значительно улучшает течение болезни у серо-
позитивных пациентов [54, 55]. Об уменьшении количества обострений у 
пациентов, принимавших этот препарат, сообщают два ретроспективных 
и одно проспективное экспериментальное исследование [56, 57].
Экулизумаб также принадлежит к группе моноклональных антител, 
его действие направлено на нейтрализацию протеин C5 комплемента, 
а следовательно, предупреждение активации каскада реакций компле-
мента в ЦНС, уменьшая тем самым количество рецидивов заболевания 
[38, 59].
  ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Открытие АП4-IgG кардинально изменило взгляд на место НОМ в 
классификации нервных болезней, на патогенез этого заболевания и 
его лечение. Однако, несмотря на этот существенный шаг в понимании 
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природы болезни, до сих пор остается много недостаточно исследован-
ных вопросов, в частности, вопрос о роли повреждения ГЭБ в возник-
новении заболевания и о факторах, которые приводят к этому повреж-
дению. Дискутабельным остается вопрос триггеров, которые запускают 
продукцию АП4-IgG. Существенно изменились также подходы к диагно-
стике и лечению НОМ. В настоящее время диагностическая программа 
базируется не только на МР-исследовании, а также на определении 
статуса пациента по АП4-IgG. В свете последних исследований о роли 
дисфунции ГЭБ в патогенезе НОМ перспективным представляется опре-
деление титра этих антител не только в сыворотке крови, но и в ЦСЖ. 
Лечебная тактика сводится к двум направлениям: терапии клинической 
атаки и поддерживающей терапии, причем, учитывая патогенетические 
механизмы НОМ, приоритет отдается последнему направлению. В каче-
стве поддерживающей терапии используются препараты, обладающие 
иммуномодулирующими свойствами. Перспективным представляется 
использование моноклональных антител, в частности ритуксимаба, 
хотя в показаниях по назначению этого препарата НОМ не значится. 
Однако литературные данные и наш опыт свидетельствуют о высокой 
эффективности такой терапии.
Конфликта интересов нет.
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